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Ozet

Opere edilecek hastalarin preoperatif kanama diyatezi acisindan degerlendiril-
mesi bir zorunluluktur. Bu degerlendirme; anamnez, fizik muayene ve hemostaz
testlerini icermektedir. Bu testler arasinda rutin olarak kullanilanlar; platelet sayi-
sl, protrombin zamani, aktive parsiyel tromboplastin zamani ve INR degerleridir.
Bu degerlendirmelere ragmen kanama-pihtilasma bozukluklarinin tamami tespit
edilememektedir. Bu nedenle tanisi atlanmis kanama diyatezi sebebiyle ortopedik
girisimlerde postoperatif dénemde hemartroz, kas i¢i hematom ve abondan ka-
namalar gelisebilir. Bu komplikasyonlar morbidite ve mortalite sebepleridir. Femur
diafizinde osteokondromu bulunan ayrica preoperatif anamnezi, fizik muayenesi
ve belirtilen hemostaz testleri dogal olan bir olgumuzda, postoperatif dénemde
cerrahi sahada tekrarlayan kanama ve hematom gelisti. Kanama diyatezi diistinii-
lerek yapilan incelemede von Willebrand hastaligi saptandi. Sonug olarak, toplum
taramasinda % 1 oraninda goériilen, en sik kalitsal kanama diatezi olan von Willeb-
rand hastaliginin subklinik olgularinda erken tani konabilmesi ve komplikasyonla-
rin 6nlenebilmesi icin iyi bir hasta anamnezi alinmali ayrica taniya yonelik gerekli

testler yapilmalidir.
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Abstract

The evaluation of the patients who will be operated in terms of preoperative
bleeding diathesis is an obligation. This evaluation contains history, physical ex-
amination and tests of haemostasis. That are as a routin used among these tests
are the number of platelet, PT, aPTT and the values of INR. Despite these assess-
ments, all of the bleeding-clotting disorders have not been able to be determined.
Therefore, due to omitted diagnosis of bleeding diathesis, in orthopedic proce-
dures, hemartroz hemarthrosis, intramuscular hematoma, and abandoned bleed-
ing may develop in the postoperative period. These complications are the causes
of morbidity and mortality. In one of our cases, who had osteochondroma in his
femur diaphysis and also whose preoperative history, examination and mentioned
tests were normal, developed recurrent bleeding and hematoma in the operative
area in the postoperative period. Von Willebrand disease was determined in the
examination which was carried out by being considered bleeding diathesis. As
a result, seen at the rate of 1% in community screening and the most common
inherited bleeding diathesis, in the cases of Von Willebrand disease’s subclinical
a good patient history should be taken in order to be able to be early dianosed
diagnosed and to be able to be prevent the complications and also the necessary
tests for diagnosis should be performed.
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Giris

Ameliyat olacak hastalarda anamnezin ayrintili sorgulanmasi,
fizik muayenesinin dikkatlice yapilmasi ve uygun tarama tes-
tlerine bakilmasi kanama diyatezli hastalari preoperatif (preop)
dénemde saptamamizi saglar. Hastalar, uygulanacak cerrahi
isleme gore kanama riski acisindan disik, orta ve yiksek riskli
olmak Uzere li¢c gruba ayrilmaktadir. Bazi arastirmacilar cer-
rahi islem uygulanacak her hastadan éyki alinmasi gerektigini,
distik cerrahi riski bulunan hastalarda laboratuvar testine gerek
olmadigini, ancak orta ve yiiksek cerrahi riski olan hastalarda
protrombin zamani (PT), aktive parsiyel tromboplastin zamani
(APTT) ve trombosit sayimindan olusan baslangic hemostaz
tarama testlerinin yapiimasini 6nermektedirler [1].

Bu sunuda anamnezi, fizik muayenesi ve bakilan hemostaz
testleri normal olan ancak postoperatif (postop) dénemde
cerrahi sahada hematom gelisen sonrasinda von Willebrand
hastaligi(vWh) tanisi konan bir olguyu irdeleyecegiz.

Olgu Sunumu

Yirmi yasinda femur diafizinde egzositoz nedeni ile opere edilecek
erkek hasta, preop kanama diyatezi acisindan sorgulandiginda;
8 kardes olduklari, anne ve babasinda akraba evliligi olmadigi,
3 yasinda iken stinnet oldugu, daha 6nce 2 kez dis cektirdigi ve
birkac kez de basit travmalar sonucu viicudunun farkl yerlerinde
cilt kesileri olustugu fakat hicbirinde anormal bir kanamasinin
olmadig 6grenildi. Olgumuz kanama diyatezine neden olabi-
lecek preop herhangi bir ilag da kullanmad.

Olgu cocuklugundan beri sol uylugunda sislik oldugunu, bu
sisligin giderek biyidugiini ve bu bdlgede giderek artan agrisi
oldugunu, su anda da istirahat de bile hafif agr hissettigini
bildirdi. Bu sikayetleri icin daha ©nce herhangi bir saglk
kurulusuna bagvurmadigi 6grenildi. Daha dnceden bilinen baska
bir hastalik hikayesi yoktu. Olgunun muayenesinde sol uyluk
distal-medialde palpasyonla ele gelen 3x2 cm lik sert, hareket-
siz, agrih kitlesi vardi. Kalca ve diz eklem hareket acikligi tamdi,
ayrica kas glicleri sol alt ekstremitenin tamaminda 5/5 idi ve
vaskiler defisitide yoktu. Cekilen direkt grafi ve yapilan muay-
ene ile hastamiza sol femur distal diafizinde osteokondrom
tanisi kondu (figlir 1) ve mevcut timorin cikariimasi amaciyla
servisimize yatirild.

Hastanin ameliyat éncesi anestezi polikliniginde alinan anamnezi,
yapilan muayenesi ve istenen tetkikleri normaldi ve ASA (Ameri-
can Society of Anesthesiologists) skoru | olarak degerlendirildi.
Preop kanama diyatezi acisindan hastaya yapilan tetkiklerden;
platelet sayisi 302x1093, PT 13.8 sn, APTT 28.8 sn, INR 1.08
olarak bulundu ve bu degerler normal sinirlardayd.

Hastanin yatisinin 2. giinii genel anestezi altinda kitlesi ¢ikarildi
(figlir 2). Postop takiplerinde ilk giin aspiratif direnden yaklasik
1000 mL drenaj oldu ve direnin pasife alinmasina ragmen insi-
zyon sahasindan kanin sizmasi devam etti. Postop 2. giin diren
cekilerek baskili pansumana gecildi ve yara yerinden kanamanin
fazla olmasi ve hematom gelismesi nedeni ile hematoloji
kliniginden konsultasyon istendi. Alinan kontrol hemogramda
hematokrit % 27.5, hemoglobin ise 9.2 gr/dL idi ve hasta klinik
olarak stabil oldugu icin kan replasmani distinilmedi. Hastada
yapilan tetkiklerde, von-Willebrand Faktor (VWF) antijen diizeyi
ve VWF RcoF(ristosetin kofaktor) aktivitesi 38 bulunmasi sonucu
vWh tanisi kondu. Hastaya 30 U/kg dan vVWF iceren faktér VIII
(FVII) konsantresi intraventz olarak verildikten 3 saat sonra,
hastanin insizyon yerinden kanamasi durdu. Uylukta olusan he-
matom ise sekelsiz tedavi edildi. Bir ay sonraki poliklinik taki-
plerinde sol diz fleksiyonu kisitli oldugu icin hasta fizik tedavi
poliklinigine yonlendirildi.

Tartisma

Ameliyata hazirlanan bir hastanin kanama egilimi ile ilgili aile
oykusu, gecirdigi ameliyatlar, 6nceki dis cekimi, daha 6nceden
hemattri, gastrointestinal sistem kanamasi, basit travma ile
cabuk clirime, hemartroz, menometroraji veya epistaksis dykusi
sorgulanmalidir. Kanser veya kollajen vaskiler hastalik varligi,
kullandigi ilaglar, varsa uyguladig diyeti mutlaka sorulmahdir.
Ayni zamanda sosyo-kiiltirel seviyesi disik olan bolgelerde
verilen anamnezin glvenirliliginin azalacagl asikardir. Fizik
muayenede lenfadenopati, hepatomegali veya splenomegali
degerlendirilmelidir [2].

Rapaport ve arkadaslari; hastanin éykisuntn her zaman giivenil-
ir olmayabilecegini, hastanin klinik olarak belirti vermeyen hafif
bir kanama bozuklugunun bulunabilecegini, hastada asemptom-
atik olarak kalmis edinsel bir hemostatik defekt olabilecegini,
testlerin birden fazla bozuklugu ortaya cikarabilecegini be-
lirterek ameliyat oncesi her hastada kanama diatezi ile il-
gili tarama testlerine bakilmasini énermektedirler [3]. Toker
ve arkadaslar yaptiklari calismada preop tarama testi olarak
trombosit sayisi, PT ve APTT yi kullanmislardir ayrica anam-
nez ve klinik muayenenin énemini vurgulamislardir [4]. Owen ve
arkadaslari ise yaptiklar calismada preop tarama testleri olarak
trombosit sayisi, PT, APTT, ve kanama zamanina bakmislardir.
Bu arastirmacilar intraoperatif anlaml kan kaybi olan hasta-
larda bu degerlerin degisebilecegini ve patolojik cikabilecegini
belirtmislerdir [5]. Bizim olgumuzda da platelet sayisi, PT, APTT
ve INR normal sinirlarda idi.

Olgumuzda saptadigimiz vWh, vWF eksikligi veya fonksiyon

Figur 1. Ameliyat 6ncesi osteokondromun duiz grafisi

Figur 2. Ameliyat sonrasi duz grafi
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bozukluklarina bagli, otozomal gecisli en sik gorilen kalitsal
kanama diyatezidir [6]. Toplum taramasi ile saptanan insidansi
%1 dir. Bu sekilde saptanilan olgularin ancak %10’unda kanama
semptomu bulunmaktadir [7,8]. vVWF, plateletlerin endotel alti do-
kuya adezyonunu ve agregasyonlarini saglayan, ayrica FVIII icin
taslyici gorevi yapan bir proteindir. vWh'nin, vWF molekdiliindeki
bozuklugun tipine goére degisen klinik ve laboratuar &zellikler-
ine sahip olan ve genetik gecisi birbirinden farklilik gésteren 3
tipi vardir [9]. vWh'da klinik olarak deride kolay ekimoz olusmasi,
burun kanamasi, dis eti kanamasi, menoraji, post-partum kana-
malar, ylzeyel kesilerdan kesilerden sonra uzun siiren kanama-
lar ve GIS kanamalari sik¢a goriliir. Kanamanin siddeti vVWF'nin
diizeyine ve fonksiyon bozuklugu derecesine baghdir [10]. Ayrica
hastamizin verdigi anamnezde kendisi ile ilgili bir ézellik yoktu.
Yalnizca agabeyinde arasira dis eti ve burun kanamasi oldugunu
soyledi.

PT, FVIII-C diizeyi ancak % 40 in altina diisiince uzadigindan,
tip 1 vWh I olgularin énemli bir kisminda ve tip 2A, 2B, 2M
olgularinin biyiik cogunlugunda normaldir. Bu nedenle hikayes-
inden vWh distiniilen hastalarda vWh tanisi koymak icin kanama
zamani, FVIII-C prokoagulan aktivitesi, vVWF antijen diizeyi, RcoF
aktivitesi, ristosetinle uyarilmis trombosit agregasyon testleri
birlikte yapilmahdir. Kanama zamani daha énce tani icin zorunlu
kabul edilirdi ancak bu testin, tip 1 vWh hastalarinin 6nemli bir
kisminda normal bulunmasi, tekrarlanabilirliginin disiik olmasi
nedenleri ile giivenilirligi azdir. Son yillarda gelistirilen PFA-100
sistemi kanama zamaninin yerini almis olan bir in vitro primer
hemostaz testi olup vWh tanisinda %90’in tizerinde duyarliliga
sahiptir [11].

Bu olgumuzda rutin tarama testlerimizle vWh preop tespit
edilememistir. Ancak postop gelisen hematom ve kanamanin
durmamasi iizerine yapilan ileri tetkikler ile saptanmistir. Olgu-
muzun genel anestezi altinda opere edilmesi; anestezi yontemine
bagli muhtemelen gelisebilecek komplikasyonlari énlemistir.
Sonug olarak, en sik goriilen kanama diatezi olan vWhnin sub-
klinik olgularinda erken tani konabilmesi ve komplikasyonlarin
onlenebilmesi icin iyi bir hasta ve aile anemnezi alinmali ve
taniya yonelik gerekli testler yapilmahdir.
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